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INTRODUCCION

Entre las enfermedades pulmonares exis-
e un grupo de entidades que envuelven el
arenquima pulmonar en forma difusa, llegan
t a causar fribosis; a este tipo de enfer-=-
edades se le puede clasificar como Fibro--.
s Pulmonar.

A través de los años ha existido discu-
,ilÍn sobre si diversas entidades o cuadros
línicos que conllevan a Fibrosis Pulmonar
~o etapa terminal, es una sola enfermedad
bien si hay diferentes factores que pue-

en inducir esta fibrosis, por lo que algu-
os autores las consideran diferentes.

La presente Tesis es un estudio de pa-
.ientes con Fibrosis Pulmonar, detectados -
n la Unidad Pulmonar del Hospital Roosevel t

aurante un periodo de 6 años, analizando
sus caracteristicas clinicas, radio16gicas
e histológicas, para luego discutir esos re
sultados y compararlos con las diversas eñ
tidades descritas en la literatura.
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MATERIAL Y METODO

El material empleado
luados y seguidos o 1

so~ paciente~ eVa

~e~ Hospital Roose~eIt
a ~nldad ~ulmonar ~

unlcamente aquellos'.
e conslderaron -

lo d
. . paclentes que 11

s 19u1entes Parámetros 1
_. enaron

c lnlCOS:

Sintomatolog~a que hicie
presencia de Fibros l' s P I

ra sospechar -

u manar.

Evidenci~ de enfermedad Restricti
en estudloS espinométricos.

va,

3. Apariencia radioló
. .

la presencia de 1
g~~a ~ompatlble con

pulmonar.
eSl0n lntersticial

RESULTADOS

1.

Se presenta un total de once
pacientes,

de los
cuales, tres pertenecen al sexO mas-

culino y ocho al sexo
femenino. La edad de

105 pacientes osciló entre 14 Y
67 años.

En cuanto a la
sintomatología de los pa

cientes, ésta se puede
observar en la Tabla

No. 1. Todos los pacientes presentaron

disnea Y tos; astenia fue una queja frecue~

te de los pacientes al presentarse al Hospi

tal. También hubo pérdida de peso en una -

menor cantidad de
pacientes.

2.

4. Hallazgos histoló gicos d
mo ' ~

biopsia pul
nar! conlpresencia de flbros~s o ce~

lularldad lntersticial.

Todos estos p
.

dos en una forma
aClentes f~eron analiza--

miento es
llevadoretro~pectlva y su segui-

manar del HOSP1't l
a
R
ca o en la Unidad Pul-

a oosevelt

Al examen físico la taquipnea
estuvo

presente en todos los pacientes Y
se escu--

charon estertores en la mayoría de los mis-
mo~. Dedos hipocrfiticos Y cianosis también

se presentaron en menor
cantidad (Tabla No.

1)
.

En lo que respecta a la
evaluación car-

diopu1menar, el electrocardiograma mostr6 -

sobrecarga derecha en ocho de ellos.

Las pruebas pulmonares mostraron en te-

do~ Enfermedad Restrictiva, manifestada por

una disminuci6n moderada Y severa de la ca-

pacidad vttal en casi todos los
pacientes.

(Tabla No. 2).

l



Taquipnea 11
Disnea 11

Estertores 10
T~s 11

PO
.¡, 6

Astenia 8 2

Baj a de peso 4 Dedos hipo-
3cráticos

Cianosis 3

4

El estudio radiológico de tórax lo di-
vidimos en patrón reticular, reticulonodu--
lar, reticulonodular en panal de abeja y pa
trón no específico para objeto de clasifica
ción. La mayoría de los pacientes mostra-~
ron el patrón reticulonodular simple y com-
binado con panal de abeja, un solo paciente
mostró patrón no específico de infiltrado -

difuso pulmonar (Tabla No. 3).

A diez pacientes se les efectuó Biop--
sia abierta pulmonar por medio de toracoto-
mía, a un paciente no se le efectuó, debido
a que rehusó el procedimiento. Siete de
los pacientes tenían predominancia de fibra
sis sobre proliferación celular en el teji~
do intersticial (Tabla No. 4).

Tres pacientes fallecieron primariame~
te de insuficiencia pulmonar. Dos pacientes
tuvieron una evolución satisfactoria después
del tratamiento con corticosteroides; cuatro
se mantenían.con síntomas que podían ser co~
trolados con tratamiento y cinco pacientes
continuaron deteriorándose a pesar de la ad-
ministración de corticosteroides, digital y
diuréticos en algunos de ellos, y uso de ox!
geno en otros., (Tabla No. S).

~

S

FIBROSIS PULMONAR

Hospital Roosevelt

TABLA No. 1

SiN't~ASP¡\q:E!,!TE
.

S -SIGNOS
",-",'v+:;"("" '- "'-.' . .

PACIENTES

.i
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Electrocardiograma: GLASIFICACION
PACIENTES

"
'

Normal 3 4
Reticular

Sobrecarga 8 3
Derecha Reticulonodular

Reticulonodular panal 3
Pruebas Pul mona res:

de abeja
Disminjci6n C. V. Mínima 1 1

No especifica
Moderada 6

\

\""""""
,,' '-",,'

Severa 4

6

FIBROSIS PULMONAR

Hospital Roosevelt

TABLA No. 2

EVALUACION CARDIOPULMONAR

-
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FIBROSIS PULMONAR

Hospital Roosevelt

TABLA NO. 3

RADIOLOGIA

~ l'

.



2
Buena

4~11

Regular
5/

I
Mala 1

'¡

3
I

I

Fallecidos I

I

1

8

FrBRosrs PULMONAR

Hospital Roosevelt

TABLA No. 6

HISTOLOGIA

CLASIFICACION PACIENTES

Predominancia de fibrosis 7

Predominancia celular 3

1Sin biopsia

-L

-

9

PIBROSIS PULMONAR

Hospital Roosevelt

TABLA No. S

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

,
\

" ""
"

"'.' "
'-

PACIENTES
,

-..",,"
~

"-
,

"

,-,,,,,
. ,.'

.

* Tratamiento con corticost~roides

I
I
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DISCUSION

En 1931, Hamman y Rich describieron pa-
cientes con síntomas y signos de: "Instala
ci6n incidiosa, progres iva, 4lsnea en ej er:-

cicio, respiración rápida y superficiai, -

tos seca y pérdida de peso; acompafiándose -

de cianosis, dedos hipocráticos, estertores
en bases pulmonares y signos de insuficien.
cia cardíaca derecha" (8). Esta descripci6n
clasicamente fue conocida como el sindrome
de Hamman-Rich, siendo un cuadro rapidamen-
te progresivo que llevaba a la muerte.

Sin embargo, aftos más tarde"diversos
autores se dieron cuenta de que no todos
los cuadros de Fibrosis Pulmonar evoluciona
ban de una manera rápida, sino que existían
una serie de pacientes que entraban en un

proceso de Fibrosis Pulmonar con sintomato-
logía cr6nica. A este grúpo de pacientes,
Scadding les dio el nombre de Alveolitis Fl
brosante (2). Para complicar este cuadro -

clínico-radio16gico-patológico pulmonar, el
Dr. Liebow en 1967 publicó 18 pacientes -'

que presentaban un cuadro que él lo llamó'
característico, con síntomas de: respiraci?ll
rápida y superficial, pérdida de peso segu~
da de disnea; y un cuadro histológico de m~
siva proliferaci6~ y descamaci6n de células
alveolares grandes en el lumen alveola" e~

grosamiento de la pared de los espacios aé-
reos distales, ausencia de necrosis y mín~'
ma pérdida de tejido, y lo llam6 Naumonit¡s
Descamativa Intersticial (5).,_,

--

11

i5i6n extensa sobre ~

crystal en.una r~: la enfermedad conoci.

este tema! Sug~~r~uimonar de etiología desc~

da como Flbrosl
tro clínico que comprende

. d s un espec
. i

. .

noC¡ a, e l1nicos y que el ¡n C10
diver~os cuad:o~a~ en tod~s ellos, pero la

del m¡smo es 19 t de diferente forma.

evolución se compor ~ te éstos son los

Unos evolucionan rapld
H
amen

n YYRiCh (9), otroS
t dos por ammacasoS repo: a.o. '0 mucha celularidad y son

tienen en su ln¡c¡L' bow llamó
Neumonitis

los paci~ntes que
~~cial (5) y por último -

Descamatlvalnsters 's fibrosis Y son
l e Presentan ma ..' bestán o qu . h llamado Alveolltls F¡ r~

los que Scadd¡ng a

sante. (2)

'.' l' lica seriamente -

En su discUS1?n
e

n~mPama de presentaci~

que estamos frente a u gel fondo el cua--
nes clínicas, pero que en '

dro es el mismo.
. ui reportados incl~

NuestroS paclentes aq
Una de nuestras

yen de las tres categorí~~~ion6 desde el pri~
pacientes de 16 aftose~o ta su fallecimiento
cipio de sus sínto~~~dO~~ comprobado en la -

en tres meses, hab¡
lá icodescrito por Ha--

aut~p51a el cuadro c ~ t de nuestrOS
pa-

mman y Rich. Además S¡e
~stablecido ya de

cientes tenían un patr6n mismos presenta-
fibrosis, pero tres de 10Spatible con Neumo-
han cuadro hlstológico co~

nltls Dcscamatlva
Interst¡cial.
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En cuanto al sexo, al igual que 10 re~
portado en la literatura, hubo una predomi
nancia del sexo femenino sobre el masculi;
no. Esto hace pensar que muchos de estos
pacientes pueden tener alguna enfermedad

-

del colágeno subyacente que no aparece al
inicio de la sintomato10gía, pero que pue.
de aparecer en el transcurso del cuadro
clínico. Sin embargo, los pacientes por -

nosotros aquí incluidos, ninguno presenta-
ba evidencia de tener al momento enferme--
dad del colágeno.

El síntoma más frecuente que. nuestros
pacientes presentaron, fue disnea. Scadding
en 1967 en un estudio de 16 pacientes re--
portó también que todos los pacientes pre-
sentaban disnea (1); en 1970 este mismo
autor refirió que la disnea en ejercicio -

era el principal síntoma de los pacientes
con Fibrosis pulmonar (2). En 1973, A. S.
Patchefsky y colaboradores, en un estudio
de 14 pacientes, encontraron disnea en 11.
(4). L~ebow y colaboradores reportaron --
en 1965, en una serie de 18 pacientes, la
presencia de disnea en 15 como primer sín~
toma (5). En 1976, Crystal y colaborado--
res en un estudio de 29 pacientes reporta-
ron la disnea como síntoma principal. en el
100% (7).

13

a-6 de tos en el 100%
La disnea s~íac~~~e~tados. En 6 pacie~

de los caso~4a~stu~iados por Patchefsky (1~
teS de l~~ ea se acompañó de tos seca, .pe-73), la lsn t ba esputo escaso. Lle--
ra a veces pr:~e~uacasuística (~8 pacientes)

baW en 1965, . de tos acompanando a lareprotó presencl~
tes en todos menos en

disnea en 14 paclei
n

(sy)
,

Crystal encontró
no'product va. f'b4, era.

í d los pacientes con l ro--
i~~ ~~l:~~

t
~
e

r

m
r
p
~
r:~~e~~aI~ne~~~r~:~~~c~~)~

en

el curso

'd t en la mayoría -
La astenia ~ue eVl en esí la disminución

de nuestros paclentes, nOt~s síntomas, pode
de peso al respect06~~ ~~ebow reporta dismI
mas mencionar que

~ de 18 pacientes estudi~nución de peso en
dos (5).

. línico que se
Taquipnea fue un slgno c . ntes Sca-

encontró en todos nuestros pacle '~ea es
dding en 1974, reporta que_~as~~i~~Pes el
más frecuente, en cuan~~ ~: que' en el curso
caso (2).. c!ysta~ sos

l~ad los pacientes
intermedio de la enferme a'presentar taqui
con fibrosis pulmonar van

fue encontrado en
pnea en un 46%, dato que
su serie de 29, (7).

..L

t os encontramos fre--Un signo que nosO ~í ico fue la presen-cuentemente al examen s I .

-- -
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cia de estertores. Scadding en 1967, en -
su estudio de 16 pacientes, encontró ester
tores en 13 de ellos (1). Los estertores-
han sido descritos por este autor como el
signo de mayor persistencia, siendo mgs
frecuente en las bases pu1monares. Patche
fsky describió la presencia de estertorés-
crepitantes en S de 14 pacientes de su es-
tudio (4) y Liebow reportó estertores au-
dib1es en menos de la mitad de los pacien-
tes descritos como crepitantes finos (S).
Por otro lado, Crysta1 encontró estertores
en el 65% de los pacientes estudRados (7).

or Scadding
presentaron

de loS :eport
á

a
t

~os
OSP y Patchefsky los encon-

d s hlpocr lC .
de

6
° 7 de 14 casos.

tr en

1965 en su estudio,
encon--

Liebo~ enes co~ dedos
hipocráticOs; --

tr6 S paclent 1976 Crysta1 reporta una -
sin embargo, ~n ue el 72% de los pa---
alta inciden~l

l
a ya

tu ¿i6 los presentaron,
cientes que e es ,
(S) . . tes tuvieron eva-

Todos nuestros paclene inc1uy6 electro
1uac~ón cardiop~lm~n~:r1~aciones y espiro~
cardlograma de oc

s estudios
revisados -

metría completa. Lo. completos en cuanto
en la literatura

son ln uesto que no
a eva1uaci6n

cardiápu1monar,
s~udios e1ec--

todos 105 pac~entes t~nía~ ~e orta estudios
trocardiográflcos. Lleb06 dePsus 18 pacien
electrocardiOgrgfi~Os

t~~ del límite
norma1~

tes, encontrado 3 en derecha Y 2 con so-
uno con bloqueo de rama
brecarga derecha.

6 de nuestros 11
pacientes

Solamente en Scadding refiere -
encontramos hipoxemia. uedeestar normal
que el P02 en pocos caso~ ~'bajo Y en todos
pero en otros va a e~ acuando el pacien-
los casoS va a est~r ~~)o Sin embargo, an-
te est@ en ejercic o . . e las más ---
tes Liebow había en~oniTa~Oe~~n disminución
constantes .caracteTlst ca ".

La cianosis se presentó en 3 de nues--
tros pacientes. Dice Scadding que la cia-
nosis sólo se presenta o es más evidente -
durante el ejercicio. Al respecto Patchef
sky reporta la presencia de cianosis al --
ejercicio en S de 14 pacientes de su estu-
dio. Por el contrario, Liebow había enco~
trado cianosis en reposo o pequeña activi-
dad en 7 de los 18 pacientes estudiados y,
fue especificamente ausente, en 3 (S).

En contraste con pacientes de otro ti-
po de patología pulmonar, los pacientes
con fibrosis pu1monar que tienen dedos hi-
pocráticos, raramente presentan osteoartr~
patía hipertrófica (7). En nuestro estu--
dio, se encontró que 3 de los 11 pacientes
presentan dedos hipocrgticos, 10 pacientes

-L
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La espirometría generalmente muestra -

enfermed~d restrictiva, la disminución de
l~ capacldad vital ha sido variable. Por
eJemplo, Scadding encontro capacidad vital
normal en un paciente, disminucion leve en
5 y severa en.3 de los 16 pacientes repor-
tados (1). Llebow reporta disminución de
la capacidad vital en un 80%, dato encon--
trado en 7 de los 14 pacientes estudiados
(5). Nuestr?s.pacientes tambi~n presenta-
ron cuadro slmllar al encontrado por estos
autores

"

que los pulmones son pequeños (2).

Liebow describe una imagen de vidrio
-

despu1ido en la porcion
basa1 de 10~ pu1mo-

es en la
mayoría de los casOS por el estu-

~iados. En las proyecciones laterales fue

posterior e inferior (5).

Crysta1 reporta qúe los Rayos ~ de.to--

rax revelan predominantemente
aparlenclas -

reticu1ares,
reticunodu1ares y en vidrio -

despu1ido, dañando ambos pulmones por igual,

pero predominantemente en las zonas
basa1es.

La forma reticu1ar se refiere a una aparie~

ciadde malla, la que presenta
tambi~n pequ~

ftasdensidades
de m~s o menos un

milímetro

de espesor y varios
milímetros de diámetro

dando la ap:uiencia de "panal de abeja". La

fOTma reticu1onodu1ar resulta de la superi~

p<,>siciónde densidades nodulares que van de

O. Z mm a 1 cm.

(7) .

La mayoría de nuestros
pacientes prese~

taron el patrón de
c1asificacion reticu10no~

dular simple Y en panal de abeja,
confirma~

d(')de esta f(,)'l'malos
hallazgos de los auto-

res citados.

Los Rayos X de tórax sólo en muy raras
ocasiones son normales en la fi~rosis

pulm~

nar comprobada. Es de hacer notar que son

de utilidad en el estadía
temprano de la e~

fermedad, como estimación de la actividad -

del POzarterial ~
aumento del gradiente de

°z
alveolo arterlal (5). Crystal y colaba

radares reportan qu~ en Z9 pacientes encoñ
t:aron que la mayor la presentaba un prome~
d:o de POZ de 69.3 mm de Hg. pero en 4 pa
Clentes e:a normal; cuando los pacientes ~
eran camblados de posicion de decúbito dar
sal a pararse el PO

!

disminuía en Zl" d-

1
.

. e
os paclent~s, con o que concluyen que ta
dos los paclentes con fibrosis pulmonar

~~)~entan
hipoxemia durante el ejercicio -

Los cambios radiográficos encontrados
P?r, S~adding en su estudio fueron: conllO-
lldaclón más moteado difuso en 3 pacienteS,
sombras ,basales en 6 pacientes moteado di
fusa.en 6 y normal en 1 (1). En 1974, es::

~e mlsmo.autor refiere que la radiografía
e torax en inspiracion, permite deducir -



de la misma, pero en estadio mediano no
da a conocer la relación entre los hallaz-
gos de Rayos X y los cambios fisiológicos
pero nuevamente vuelven a ser de importan:
cia en el estadío final del proceso.

Para describir los hallazgos histológi
cos Scadding se refiere a las caracteristI
cas histológicas sigudéntes: adelgazamQen~
to de la pared alveolar y presencia de mu-
chas células mononucleares en forma leve o
predominante, dividiendo a los pacientes -

según tengan poco o mucho adelgazamiento -

de la pared alveolar (1, 2).

Liebow en su reporte original de 18 pa
cientes encontró en 9 de las biopsias el ~
90% o más del parénquima lleno de células
proliferativas. Le llamó la atención la
presencia de "Células Alveolares Grandes",
en el lumen de los a1veó10s. Las paredes
de los espacios aéreos eran engrosadas en
parte por estas células y en parte por el
aumento de tejido conectivo (S).

Crystal sostiene que la fibrosis pu1m~
nar es clásica alteración del alvéolo Y el

80% de las biopsias por él estudiadas, de-
mostraron tejido fibroso peribronquiolar
y/o células inflamatorias peribronquio1a--
res. En el 83% de los casos, el múcu10 11
so estaba aumentado y la fibrosis de la p~
red alveolar se encontró en el 100% de los
pacientes (7).

18

~
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tch describen en el sindrome
Hamman Y,Ri d'fuso Y fibrosis de la -

de1gaZamlento l

~~r~d a1veolar (8).

acientes con las
Nosotro~ encon~~~~~~sP anteriormente, p~

caracteristlcas d~ minio de pacientes con -

ro se ~ota
un pre

~os con predominio celu--

fibrosls y unos po
- ha pacientes con to--

lar; sin ~mbar dgo'c~~act~risticas
histológi-

dos los tlpOS e

caso
'ento con corti--

La :e
d
spue

f
stab~~n~r~~a~lpacientes, regu-

costerol es ue
lar en 4 Y mala en S.

14 de los 16 pa'"
Scadding reporta que,

nto y sólo obser
cientes recibieron trataml~os casos (1).

-

vó leve mejoría en unos po
. p tchefsky reporta 6

Por el contrarlo,
a

'oría sintomática,
paciente~ q~e.mostraro~ ~:Jellos no mostra-
pero radlologlcamen~e s al suprimir los

ron cambios Y 2 Raclente 'esentar los sínt~
esteroides, volvleron a pr

mas (4).

i

I

I

\

h

\

4 cientes tuvie
Liebow, encontr6 que pa ero uno de e-

ron buena reapuesta clinicat ~oides volvió
1105 al descontinua~

los
e~s~uesta ~egular,

con disnea. 6. tuvleron r os X en 1
en 2 no se not6 cambios e~ R~~ hast~ los 6
de ellos la disnea se con ro '

--- .



Después de ~abe~
analizado los casos"

aquí reportados Y haberlos comparado con es

tudios en la literatura, se ha llegado a

las siguientes conclusiones:

20

~~os, c\e tratam;le¡J,to Y E)¡J,el 'J1e?ito ,de'

s (8), aún con t'J1atamtento tuvi

. p¡¡,q:e!l

respuesta eS).
. eTon ¡¡¡,,1a,

3 '

fallecl~~le~tes
del pr~s~nte estudio han -

, o que es Slmllar al'
do en otros estudios'

.0 reporta-

este número irá aume ' t
Pe
d
ro, logl~amente, -

t'

n an o a medlda q
lempo de seguimiento de 1

.

ue el

más prolongado.
os paclentes sea

-
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CONCLUSIONES

1, Existen diversas opinjoneS acerca de lo

que es fibrosis pulmonar, su .sint.emat0"

logía, hallazgos radiológicoS, histoló-

gicoS Y evolución clínica. Esto ha

traído como
consecuencia, el tener que

separar a los pacientes para poder cla-

sificarlos dentro de las
diferentes en-

tidades patológicas,

2. El número de pacientes
encontrados por

nosotros en menor al que ha sido repor-
tado en otros

estudios, puesto que to-

dos nuestroS
pacientes provienen de un

solo centro
hospitalario. Además hay -

muchoa pacientes con sospecha
fuerte de

fib~osis pu1mona~, en quienes no se

efectúa biopsia por múltiples
razones.

Es indidab1e que cuando el número de

biopsias aumente, la casuística de fi--

brosispu1monar será mayor.

Depenciendo del estadío en que se detec

te la'enfe'l'medad.
así será la

evolución

clíni~a Y la respuesta al
tratamiento;

sie~d~ mejo'l'el
pronósticO cuando más

temp'l'ano.se detecta este proceso infil-

t'l'ativopulmona~,

I
"

3,

- -



4. Nuestros pacientes presentaron ¡as ca-
racteristicas c¡inico-radio¡ógico-his-
to16gicas para ser incluidas en los 3
g:upos principales: Sindrome de Hamman
R1tch, Neumonitis descamativa intersti
cial y fibrosis pulmonar idiopsitica.-

5. Compartimos el criterio con otros auto
res que estas entidades son posiblemen
te una misma, y que las diferencias en
tre ellas no son más que estadios de ~
la misma enfermedad.

6. Sugerimos que cuando se sospeche clini
ca y radio16gicamente fibrosis pulmo-~
nar en un paciente, su evaluación debe
comprender estudios cardiopulmonares
completos que incluyan la determinación
de gases arteriales. El diagnóstico'
histo16gico es el definitivo y se debe
rá efectuar tomando una biopsiaabieT~
ta de pulm6n, para tener suficiente ma
terial a ser estudiado y al mismo tiem
po, brindarle mayor segñridad al

pa-:-

ciente en el tratamiento.

El seguimiento de estos pacientes debe
ser integral, ya que la mayoria de los
mismos presentan otros problemas de tl
po médico que necesitan atención cons'
tante para brindar una mejor calidad'
de sobrevida.

7 .
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